SEITE

DER GESELLSCHAFT

1. dsterreichischer Sklerodermie-Tag

Die Wissenschaft leben lassen

Die systemische Sklerose oder Sklerodermie (SSc) gehdrt zu den Kollagenosen. Erstes Anzeichen ist meist

das Raynaud-Phanomen. Aufgrund ihres Charakters als Multisystemerkrankung mit lebensbedrohlichen
Manifestationen kommt der Interdisziplinaritdt und einer raschen Diagnose eine besondere Bedeutung zu.

Am 29. Juni 2022 fand in Graz der 1. Sklerodermie-Tag statt. UNIVERSUM INNERE MEDIZIN durfte sich mit der
Organisatorin PD Dr." Florentine Moazedi-Fiirst iiber die Motivation der Ausrichtung dieser Veranstaltung und iiber

die richtige Diagnose und Betreuung der SSc unterhalten. interview: 0r. Sebastian Pokorny

UNIVERSUM INNERE MEDIZIN: Am 29.
Juni 2022 fand unter Ihrer wissenschaft-
lichen Leitung der 1. ésterreichische Skle-
rodermie-Tag statt. Wie lautet Ihr Fazit?
PD Dr.i» Florentine Moazedi-Fiirst: Begon-
nen hat alles damit, dass an unserer Abteilung
zwar immer wieder Sklerodermie-Patient:innen
vorstellig geworden sind, wir aber keinen da-
hingehenden institutionellen Schwerpunkt
hatten. Das hat dazu geflihrt, dass ich 2008
—unter der Leitung von Herrn Prof. Graninger
(Winfried, Anm.) — die Sklerodermie-Ambulanz
gegrindet habe. In weiterer Folge wurde auch
ein eigenes Therapiekonzept erarbeitet, das
mit dem Grazer Protokoll die medikamento-
se Therapie, aber auch andere Aspekte der
Behandlung umfasst und von Anfang an in-
terdisziplindr ausgerichtet war. Und wir hatten
einigen Erfolg: Wir haben mit 30 Patient:innen
begonnen, und mittlerweile betreuen wir tiber
400. Wirklich erfreulich ist, dass in den letz-
ten 10 Jahren auch keine:r dieser Patient:innen
an der SSc verstorben ist. WWenn man sich
vor Augen flhrt, dass die diffuse SSc Ubli-
cherweise eine 5-Jahres-Mortalitdt von 50
% aufweist, ist das wirklich ein groRer Erfolg,
der nur durch die dahinterstehende abtei-
lungs- und facherlibergreifende Arbeit ermog-
licht wurde.

Es hat sich auch im Zuge des Sklerodermie-
Tags gezeigt, dass die Betreuung von SSc-
Patient:innen an der MedUni Graz tatsachlich
ein Stand-alone-Merkmal darstellt, aber ich
mochte auch ganz deutlich die Kooperation
mit anderen Hausern und Kliniken betonen;
v. a. deshalb, weil nicht alle Patient:innen
bei uns betreut werden kénnen. Deswegen
bin ich Uber die bestehenden, gut funktio-
nierenden Netzwerke — auch die Patienten-
netzwerke — sehr dankbar.

Ich denke, dass die Veranstaltung diese Ko-
operationen sehr gut veranschaulicht hat und
zu einem verstarkten Austausch beigetragen
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hat. Nicht zuletzt war der Sklerodermie-Tag
auch eine Motivation, den eingeschlagenen
Weg fortzusetzen.

Den internationalen Sklerodermie-Tag gibt
es schon linger. Was war der Anlass fiir
die Abhaltung des ésterreichischen Able-
gers?

Eine SSc-Patientin, Ariane Schrauf, hat am
Race Around Austria (Radsportveranstaltung,
Anm.) teilgenommen und dabei tGber 18.000
Euro lukriert, die sie uns zur Verfliigung ge-
stellt hat. Wir haben uns dazu entschieden,
dieses Geld nicht direkt flr die Wissenschaft,
sondern primér fur Aufklérungsarbeit zu ver
wenden. Die Abhaltung des Sklerodermie-
Tags, der auch Patient:innen offenstand, soll-
te zeigen, dass wir in Osterreich sehr gute
Therapieangebote haben und dass sich auch
deswegen eine frihe Diagnose lohnt. Schluss-
endlich ging es neben der Aufklarung und
Fortbildung aber auch darum, sich bei allen
Akteur:innen zu bedanken.

Was ist in diesem Zusammenhang in Zu-
kunft geplant?

Das erklarte Ziel ist ein nachster Skleroder-
mie-Tag im Jahr 2024. Frau Schrauf, die wie
erwahnt den Sklerodermie-Tag mitinitiiert hat,
wird am Race Around Austria 2023 wieder
teilnehmen und wird wieder versuchen, Spen-
den zu akquirieren. Wir selbst haben auch
ein entsprechendes Spendenkonto, das ei-
gens der Sklerodermie gewidmet ist, einge-
richtet (s. nachstehende Information, Anm.).
Wichtig ist uns, dass die Veranstaltung fur
Kolleg:innen und Patient:innen weiterhin kos-
tenfrei ist.

Sie haben das Grazer Protokoll erwéahnt.
Worum handelt es sich dabei?

Als Grazer Protokoll bezeichnen wir ein eige-
nes medikamentdses Therapiekonzept. Dazu
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. Wenn ein Raynaud-
Phdanomen gemeinsam
mit einem Spannungs-
gefiihl in den Handen
auftritt, sollte das
immer rheumatologisch
abgklart werden.”

werden wir bald 10-Jahres-Daten publizieren
kénnen. Neben dem eigentlichen Protokoll
umfasst unser Therapiekonzept aber auch
Ergo- und Psychotherapie. Ergotherapeutisch
haben sich z. B. Paraffinhandbader sehr be-
wahrt. An unserer Abteilung hat Frau Profes-
sorin Graninger (Monika, Anm.) bis zu ihrer
Pensionierung unseren Patient:innen eine
psychologische Betreuung in Form eines Co-
pings angeboten. Auch mit den Selbsthilfe-
gruppen besteht eine enge Zusammenarbeit.
Insgesamt ist aufgrund der Symptomvielfalt
und der unterschiedlichen betroffenen Organ-
systeme die nicht nur medizinisch interdis-
ziplindre Zusammenarbeit besonders wichtig.
Dass die psychologische Unterstlitzung ak-
tuell nicht bei uns im Haus erfolgen kann, ist



natlrlich problematisch. Denn einerseits ist
es nun organisatorisch aufwendiger und an-
dererseits kostet es die Patient:innen schlicht
Geld.

Und gerade der psychische Aspekt ist extrem
wichtig. Das fangt beim Zeitpunkt der Diag-
nosestellung an, wo ich mir zwar auch als
Rheumatologin viel Zeit nehme und die Er-
krankung und weitere Vorgehensweise genau
erklare, die Erfahrung hat aber gezeigt, dass
eine friihe psychotherapeutische Begleitung
sehr hilfreich ist. Die Patient:innen gehen
einfach mit einem besseren, oft positiven
Gefuhl nach Hause. Die momentan erfolgen-
de externe psychologische Begleitung funk-
tioniert zwar auch, kann aber das Coping im
Haus nicht ersetzen.

Was sollten Internist:innen oder auch
Kolleg:innen aus anderen Fachbereichen
liber die Sklerodermie wissen und warum?
Zentral ist natUrlich die Awareness. Der Hin-
tergrund ist, dass ahnlich wie bei anderen
Erkrankungen gilt, dass vermutlich umso we-
niger Spatschaden auftreten werden, je fri-
her ich sie diagnostiziere. Nachdem dazu ir
reversible Schaden wie die Lungenfibrose
zahlen, ist die frihe Diagnose umso wichtiger.
Erstes Symptom ist in Gber 90 % der Félle
das Raynaud-Phdnomen: Die Patient:innen
beschreiben, dass sich die Hande beiTriggern
wie Stress oder Kélte verfarben, wobei ein
Grol3teil der Raynaud-Phdnomene als primar
einzuordnen ist. Es tritt also isoliert auf, oh-
ne zugrundeliegende Autoimmunerkrankung
als Ursache. Trotzdem sollte bei Patient:innen
mit einer Raynaud-Symptomatik gezielt nach
weiteren Symptomen gefragt werden. Dazu
zéhlen z. B. ein Spannen der Haut oder ein
Hautgefihl, als ob man einen zu engen Hand-
schuh tragt.

Bei Vorliegen solcher Symptome sollte eine
Uberweisung an eine Sklerodermie-Ambulanz
oder an eine:n Rheumatolog:in erfolgen, wo
eine Antikérperbestimmung und eine Kapil-
larmikroskopie veranlasst werden. Werden
eine Handschwellung und/der Autoantikdrper
bei gleichzeitigem Raynaud festgestellt, han-
delt es sich bereits um eine Frithform. Auch
wenn sonst noch keine Symptome bestehen,
werden die Patient:innen in Observanz ge-
nommen und gut aufgeklart — insbesondere
in Hinblick auf neu auftretende Symptome.
Dann werden je nach Symptomatik beispiels-
weise Lunge, Herz oder Gastrointestinaltrakt
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genauer untersucht.

Wichtig ist: Wenn ein Raynaud-Phanomen
gemeinsam mit dem beschriebenen Span-
nungsgeflhl in den Handen oder richtigge-
henden Hautverhartungen auftritt, die sich
meist an den Oberarmen manifestieren, soll-
te das immer rheumatologisch abgeklart wer-
den.

Wie lasst sich die SSc einteilen?

Wichtig ist, dass man zunéachst die kutane
Form, die zirkumskripte Sklerodermie, auch
Morphea genannt, von der systemischen
Sklerose abgrenzt. Dabei handelt es sich um
eine reine Hauterkrankung, die meistens ANA-
(Antinukleare-Antikdrper)negativ ist und nor
malerweise nicht in eine systemische SSc
Ubergeht.

Bei der systemischen Sklerose unterscheidet
man die limitierte von der diffusen Form. Bei
der haufigeren limitierten SSc ist der Stamm
oft ausgespart, primar sind die Akren betrof-
fen. Die diffuse Form beginnt hingegen meist
am Stamm und kann die ganze Haut betref-
fen. Obwohl die limitierte Form eher mit ei-
ner weniger schwerwiegenden Organbetei-
ligung verbunden ist, missen Betroffene
durchgéngig in Observanz gehalten werden.
Denn auch fir die limitierte Form gilt, dass
in einem Zeitraum von 5 Jahren 40 % der
Patient:innen eine Lungenbeteiligung entwi-
ckeln, die meistens den lebenslimitierenden
Faktor darstellt. Hier rechtzeitig medikamen-
t0s gegenzusteuern hat einen entscheiden-
den Einfluss auf das Leben der Betroffenen.
Es ist daher wichtig festzuhalten, dass sich
die Einteilung nach ,limitiert” und , diffus”
ausschliel3lich nach der Hautbeteiligung rich-

Verwendungszweck:

Medizinische Universitat Graz
UNICREDIT BANK AUSTRIA AG
AT931200050094840004

SPENDE A27212008120 +
Geburtsdatum®

Name der/des Einzahlerin/Einzahlers*
*zwingende Angaben!

tet und keinen Schluss auf den tatséchlichen
Krankheitsverlauf zulésst. Bei 10 % der SSc-
Patient:innen ist die Haut Uberhaupt nicht
betroffen. In diesen Fallen spricht man von
systemischer Sklerose sine Scleroderma, ei-
nem Krankheitsbild, das verstandlicherweise
schwierig zu diagnostizieren ist.

Ein vielleicht noch interessanterer Aspekt ist
der Umstand, dass es AutoantikorperProfile
gibt, die mit bestimmten klinischen Bildern
assoziiert sind. So sind beispielsweise RNA-
Polymerase-3-Antikérper mit der Entwicklung
von Nierenkrisen vergesellschaftet oder SCL-
70-AK mit Fibrosen und CentromerAk eher
mit offenen Fingern und Lungenhochdruck.

Was muss man im Zusammenhang mit
der SSc unbedingt beachten?

Ganz klar ist: Die Friherkennung ist entschei-
dend. Das gilt grundsétzlich fir alle chroni-
schen Erkrankungen. Was es bei der SSc auch
braucht, ist eine gute Zusammenarbeit, und
das betrifft auch oder gerade die Wissenschaft.
Wissenschaftliche Studien sind essenziell,
und der wissenschaftliche Bereich gehort
auch ein Stlck weit den nicht primar wissen-
schaftlich tatigen Kolleg:innen. Und so be-
trachte ich es auch als arztlichen Aufgabe,
unseren Patient:iinnen die Angst davor zu
nehmen, bei wissenschaftlichen Studien mit-
zumachen. In diesem Sinn habe ich an die
niedergelassenen Kolleg:innen neben dem
Dank flr die gute Zusammenarbeit auch den
Appell gerichtet, den Patient:innen die Teil-
nahme an geeigneten Studien ndherzubrin-
gen. Das hilft der Wissenschaft, aber, noch
wichtiger, v. a. unseren Patient:innen. |
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